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主  論  文  の  要  旨  
Evaluation of respiratory center function in congenital central 
hypoventilation syndrome (CCHS) by monitoring electrical activity of the 
diaphragm (Edi)： CCHS における Edi モニタリングを用いた呼吸中枢の評価  
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【要  旨】  
先天性中枢性低換気症候群（ CCHS）は先天的な呼吸中枢障害が主病態であり、






CCHS の 6 例（月齢中央値 4）に呼吸管理を行わない状態で、 Edi を覚醒時から
睡眠時まで連続した 30 分間モニタリングした。覚醒時 Edi は 14.0(10.3-21.0)
μ V で、睡眠時 Edi は 6.7(3.8-8.0)μ V と覚醒時に比べ有意に低下していた。
睡眠時Δ Edi/Δ CO 2 は -0.1μ V/mmHg で、睡眠時に血中 CO 2 が上昇しても Edi は上
昇しなかった。 Edi モニタリングにより、睡眠時に Edi が低下し低換気を呈し
血中 CO 2 濃度が上昇するが、それに応じた呼吸賦活である Edi の上昇は認めず
低換気が遷延する、という CCHS に特異的な低換気が再現された。Edi モニタリ
ングが遺伝子検査を行う根拠となり、早期診断につながることが示唆された。  
